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Über die Kombination von alkoholischer Polyneuropathie und Myopathie 
Klinische, elektromyographische und bioptische Befunde 
K . - H . Krause 1 , H.P. Schmitt 2 und P. Berlit 1 
1 Neurologische Kl in ik (Direktor: Prof. Dr. H . Gänshir l) und 
2 Institut für Neuropathologie (Direktor: Prof. Dr. G. Ule) der Universität Heidelberg 
The Combination of Alcoholic Neuropathy 
and Myopathy: Clinical, Electromyographic 
and Bioptic Findings 
Zusammenfassung. Es wird über 3 Alkoholiker berich­
tet, bei denen aufgrund klinischer, elektromyogra-
phischer und bioptischer Befunde das kombinierte 
Vorliegen einer chronischen proximalen Myopathie 
und einer Neuropathie diagnostiziert wurde. Fall 1 
bot neben einer mäßigen distalen Polyneuropathie 
eine erhebliche beinbetonte proximale chronische in­
terstitielle Herdmyositis, Fall 2 zeigte außer einer aus­
geprägten Polyneuropathie eine leichtere proximale 
chronische Myopathie, Fall 3 wies eine jeweils mittel-
gradige distale Polyneuropathie sowie proximale 
Myopathie auf. Die besonderen Schwierigkeiten bei 
der Diagnostik von ,,Neuromyopathien'\ ätiologische 
Vorstellungen zur chronischen alkoholischen Myopa­
thie sowie klinische und elektrophysiologische Be­
funde bei Fällen mit der beschriebenen Kombination 
werden besprochen. 
Während das Vorkommen einer alkoholischen Poly­
neuropathie ein geläufiges und häufig beschriebenes 
Phänomen ist, gilt die alkoholische Myopathie als 
selten. Hed et al. berichteten 1955 erstmals über eine 
akute Rhabdomyolyse mit Myoglobinurie bei Alko­
holikern [16]; ihre Beobachtung wurde in der Folge 
von anderen Autoren bestätigt [5, 6, 10, 14, 17, 20, 
22, 34, 35, 40, 41]. Diesem dramatischen Krankheits­
bild mit starken Muskelschmerzen und erheblichem 
Muskelödem, manchmal mit einer akuten Nierenin­
suffizienz einhergehend, stellten Ekbom et al. 9 Jahre 
später eine durch Alkohol induzierte proximale Myo­
pathie mit einem subakuten bis chronischen Verlauf 
gegenüber [8]. Weitere ähnliche Mitteilungen anderer 
Autoren folgten [21, 24, 25, 28, 30, 33, 36, 44]. Nach 
Ekbom et al. ist als dritte Gruppe eine subklinische 
Form der alkoholischen Myopathie abzugrenzen [8]; 
in mehreren Reihenuntersuchungen wurden entspre­
chende Befunde erhoben [11-13, 46, 48]. Die Selten­
heit klinisch manifester Formen der chronischen alko­
holischen Myopathie wurde von Hallen et al. [15] 
und kürzlich von Penn [32] erneut hervorgehoben. 
Diagnostisch besonders schwierig erscheinen Fälle 
mit einer Kombination neurogener und myopa-
thischer Störungen; wenn hierbei keine eingehende 
elektrophysiologische und histopathologische Dia­
gnostik erfolgt, ist die Fehldiagnose einer reinen Neu­
ropathie sicher die Regel. Im folgenden soll über 3 
Fälle berichtet werden, die neben einer distalen Poly­
neuropathie eine proximale Myopathie boten. 
Kasuistik 
Fall 1 
Der 31 jährige Installateur kommt wegen einer seit 2 Jahren zuneh­
menden Schwäche beider Beine zur Aufnahme. Er gibt an. vor 
allem beim Treppensteigen Schwierigkeiten zu haben; seit l / 2 Jahr 
seien gehäuft Wadenkrämpfe aufgetreten. In der Alkoholanamnese 
werden vom Patienten ein täglicher Konsum von 4 Flaschen Bier 
sowie einigen Gläsern Schnaps angegeben. Vor 7 Jahren sei in 
einem auswärtigen Krankenhaus durch Leberblindpunktion histo­
logisch die Diagnose einer alkoholischen Fettleberhepatitis gestellt 
worden. 
Bei der neurologischen Untersuchung findet sich eine proximal 
und links betonte Paraparese der Beine, die Beineigenreflexe sind 
nicht auslösbar. Es besteht eine leichte Atrophie der Oberschenkel­
muskulatur, vor allem des M . quadriceps femoris bds. Das Zeichen 
nach Trendelenburg ist positiv. Die Vibrationsempfindung ist an 
den Füßen herabgesetzt. Der lumbal entnommene Liquor ist un­
auffällig. 
Bei der internistischen Untersuchung ist die Leber konsistenz­
vermehrt 1 QF unterhalb des Rippenbogens, die Milz am Rippen­
bogen palpabel. 
Sonographisch findet sich eine verdichtete Leberbinnenstruk­
tur bei einem Sagittaldurchmesser von 12 cm, die Milz ist mit 
12x5 cm vergrößert. Der perkutorische und auskultatorische Be­
fund am Herzen ist unauffällig, ebenso das E K G . Keine Ödeme. 
Die Laborwerte zeigen das ausgeprägte Bild einer alkoho­
lischen Hepatopathie: Gamma-GT514, GOT 44, GPT 32 U/1. 
AP 281 U/1 und Bilirubin 2,8 mg/dl. 
In der Eiweißelektrophorese sind die Gamma-Globuline und 
das Gesamteiweiß erhöht, das IgM ist auf 6,9 g/1 erhöht . Ein oraler 
Glukose-Toleranztest und ein Schilling-Test sind negativ, der Vit­
amin Β 12-, der Folatspiegel und die CPK im Serum liegen im 
Normbereich. 
Elektromyogramm (Abb. I) . M . deltoideus re., M . biceps brachii 
re., M . brachioradialis re., M . glutaeus max. bdsts. : keine patholo-
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Abb. l a , b. Elektromyogramm bei Fall 1. a Aktivi tätsmuster im 
M . glutaeus max. links bei mäßiger Willkürinnervation. b A k t i v i ­
tätsmuster im M . extensor digitorum brevis links bei maximaler 
Willkürinnervation 
gische Spontanakt ivi tä t ; bei maximaler Willkürinnervation vorzei­
tige Rekrutierung eines Interferenzmusters mit niederamplitudigen. 
vermehrt polyphasischen Potentialen von kurzer Phasendauer. M . 
quadriceps femoris bds.: Fibrillieren und positive scharfe Wellen, 
bei Willkürinnervation ebenfalls vorzeitig Rekrutierung eines Inter­
ferenzmusters mit niederamplitudigen, verkürzten und vermehrt 
polyphasischen Potentialen. M . extensor dig. brevis bds.: keine pa­
thologische Spontanakt ivi tä t ; bei maximaler Willkürinnervation 
Interferenzmuster mit teils unauffälligen, teils vergrößerten, ver­
breiterten und vermehrt polyphasischen Potentialen. 
Elektroneurogramm. N . ulnaris re.: motorische Nervenleitge-
schwindigkeit (NLG) am Unterarm 52, am Ellenbogen 57 und 
am Oberarm 58 m/s, sensible N L G am Unterarm 56,5 m/s. N . me-
dianus re.: motorische N L G 53, sensible 56,5 m/s. N . peronaeus: 
motorische N L G re. 41, I i . 43.5 m/s. N . tibialis: motorische N L G 
re. 39. I i . 37.5 m/s. 
Verlauf. Bei einer elektromyographischen Kontrolle 12 Wochen 
nach der Erstuntersuchung fand sich im M . quadriceps femoris 
beidseits keine pathologische Spontanaktivi lät mehr. Bei Willkürin­
nervation rekrutierten sich neben verkürzten, niederamplitudigen 
und vermehrt polyphasischen auch unauffällige Muskelaktionspo­
tentiale. Der Befund im M . extensor digitorum brevis war gegen­
über der Voruntersuchung weitgehend unverändert , ebenso die 
Nervenleitgeschwindigkeiten des N . peronaeus beidseits mit Wer­
ten von 41,3 m/s rechts und 43,7 m/s links. Anamnestisch gab der 
Patient an, seinen Alkoholkonsum in der Zwischenzeit drastisch 
reduziert zu haben; klinisch bestanden nach wie vor Atrophien 
der proximalen Beinmuskulatur, die grobe Kraft hatte sich aber 
gegenüber der Erstuntersuchung deutlich gebessert. 
Histologischer Befund. Eine Muskelbiopsie aus dem linken M . qua­
driceps femoris (E.-Nr. 34262/80. Institut für Neuropathologie der 
Univ. Heidelberg) zeigt lichtmikroskopisch verstärkte Kaliber­
schwankungen der Muskelfasern durch Atrophie und Hypertrophie 
zahlreicher Fasern in unsystematischer Verteilung. Im Querschnitt 
neigen sie dabei zur Abrundung. In geringem Umfange ist Fettge­
webe an die Stelle von Muskelparenchym getreten. Akute Muskel-
faserunlergänge (Nekrosen) werden nicht gesehen; dementspre­
chend fehlen zelluläre Abraumphänomene ; auch Regenerate sind 
selten. Vereinzelt treten im Perimyseum Rundzelleninfiltrale mit 
Plasmazellen in vaskulärer Bindung auf, die sich streckenweise 
in die Muskelfaszikel einschieben (Abb. 2). Peri- und endomyseales 
Bindegewebe sind nicht auffallend vermehrt. Gruppierte Muskelfa-
seratrophien treten nicht auf. 
Fall 2 
Der 49jährige Maschinenschlosser kommt wegen einer seit 4 Mona­
ten bestehenden zunehmenden Gangunsicherheit mit Schwäche vor 
allem beim Treppensteigen zur Aufnahme. Er schildert Brennen 
der Fußsohlen, ein Pelzigkeitsgefühl beider Beine und stechende 
Schmerzen vor allem im Bereich der Waden. Der Patient gibt 
einen täglichen Alkoholkonsum von 4 Flaschen Bier sowie 1 2 
Schnäpsen an. Ein Leberblindpunktat, das vor 1 1 j2 Jahren in einem 
auswärtigen Krankenhaus gewonnen wurde, ergab die feingeweb­
liche Diagnose einer schweren Leberverfettung mit schleichendem 
indurativen Umbau und Vorliegen von Mallory-Körperchen. 
Abb. 2. Entzündliche Infiltrate im 
Interstitium (peri- und endomyseal) 
mit vaskulärer Bindung 
(H.E., x230) 
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rung eines Interferenzmusters mit niederamplitudigen und vermehrt 
polyphasischen Muskelaktionspotentialen. M . interosseus dors. I 
bds., M . opponens pollicis I i . : keine pathologische Spontanaktivi­
tät ; bei maximaler Willkürinnervation Interferenzmuster bei ver­
breiterten, vermehrt polyphasischen Potentialen, teilweise mit deut­
licher Amplitudenzunahme. M . tibialis ant. bds., Μ. extensor digi-
torum brevis bds.: pathologische Spontanakt ivi tä t in Form von 
Fibrillieren und positiven scharfen Wellen; bei maximaler Willkür­
innervation im M . tibialis ant. bds. Interferenz-, im M . extensor 
dig. brevis bds. Interferenz- bis Übergangsmuster mit verbreiterten, 
vermehrt polyphasischen, hohen Muskelaktionspotentialen. 
Elektroneurogramm. N . ulnaris: motorische N L G re. 47,5, I i . 
46.5 m/s. N . medianus I i . motorische N L G 47, sensible 55,5 m/s. 
N . peronaeus: motorische N L G re. 29, I i . 36 m/s. 
Abb. 3. Atrophie der proximalen Beinmuskulatur bei Fall 2 
Bei der neurologischen Untersuchung findet sich eine gering­
gradige proximal und links betonte Paraparese der Beine, die ASR 
sind bds. nicht auslösbar, die PSR bds. abgeschwächt. Es besteht 
eine Atrophie der Oberschenkelmuskulatur (Abb. 3). Es wird eine 
distal betonte Hypästhesie und -algesie ab Th 9 bds. angegeben; 
die Vibrationsempfindung ist an den Füßen aufgehoben, die La­
geempfindung deutlich beeinträchtigt. Der lumbal entnommene L i ­
quor ist unauffällig. 
Bei der internistischen Untersuchung findet sich eine Hepato-
megalie von 5 cm unterhalb des rechten Rippenbogens, die Milz 
ist nicht palpabel. Das Herz ist perkutorisch links verbreitert, es 
bestehen deutliche prätibiale und Knöchelödeme. Die Laborwerte 
zeigen das Bild einer alkoholischen Hepatopalhie: Gamma-
GTT 187 U/1, GPT 45, GOT 37 U/1. Der Folatspiegel im Serum ist 
mit 3 nmol/1 bei normalem Vitamin B-12-Spiegel geringgradig er­
niedrigt, ein Schilling-Test fällt regelrecht aus. Glukose, T 3 , T 4 , 
CPK-Werle im Serum sind unauffällig. 
Elektromyogramm (Abb. 4). M . deltoideus I i . , M . biceps brachii re., 
M . glutaeus max. I i . , M . quadriceps femoris bds.: keine pathologi­
sche Spontanakt ivi tä t ; bei Willkürinnervation vorzeitige Rekrutie-
Verlauf. Bei einer Kontrolluntersuchung nach 4 Monaten, während 
denen der Patient nach seinen Angaben strikte Alkoholkarenz ein­
gehalten hatte, waren in den proximalen Muskeln neben verkürz­
ten, vermehrt polyphasischen und niederamplitudigen auch ganz 
unauffällige Muskelaktionspotentiale nachzuweisen. In den dista­
len Muskeln der unteren Extremitäten hatte die pathologische 
Spontanaktivi tät abgenommen, während das Muster bei Willkürin­
nervation dem der Erstuntersuchung entsprach, ebenso in den klei­
nen Handmuskeln. Auch die Nervenleitgeschwindigkeiten hatten 
sich im Vergleich zur Erstuntersuchung nicht wesentlich verändert ; 
die Werte lagen jetzt für den N . ulnaris re. bei 47,6, für den N . me­
dianus I i . bei 47 (motorisch) bzw. 50 (sensibel), für den N . pero­
naeus re. bei 30 und für den N . peronaeus I i . bei 34 m/s. Klinisch 
hatten sich die proximalen Paresen gebessert; der Patient gab an, 
Treppen inzwischen wieder deutlich besser heraufsteigen zu kön­
nen; die Gefühllosigkeit in den Beinen sei etwas geringer geworden 
- bei der Sensibilitätsprüfung wurde eine mäßige, nach distal zuneh­
mende Hypästhesie und -algesie ab Th 11 angegeben, Vibration 
wurde an den Füßen wieder erkannt - . nach wie vor leide er 
aber häufig unter intensiven brennenden Mißempfindungen im Be­
reich beider Beine. 
Histologischer Befund. Die Untersuchung einer Muskelbiopsie aus 
dem M . quadriceps femoris Ii . (E. 37343/80, Institut für Neuropa-
thologieder Univ. Heidelberg) ergab stark schwankende, durchweg 
erheblich reduzierte Muskelfaserkaliber, wobei atrophische Mus­
kelfasern mit elongierten Querschnitten in einer angedeutet klein-
herdig-disseminierten Verteilung auftraten (Abb. 5). Zahlreiche 
Muskelfasern neigten zur Querschnittsabrundung, bei einer erheb­
lichen Vermehrung zentraler Kerne. Einige Muskelfasern boten 
das Bild der hyalinen („wachsart igen") Degeneration. Es fanden 
sich keine entzündlichen Infiltrate. 
1 mV 
20 ms 
Abb. 4a-d. Elektromyogramm bei 
Fall 2. 
a Aktivitätsmuster im M . biceps 
brachii rechts bei mäßiger 
Willkürinnervation. 
b Aktivitätsmuster im 
M . interosseus dorsalis I rechts bei 
maximaler Willkürinnervation. 
c Aktivitätsmuster im M . glutaeus 
max. links bei mäßiger 
Willkürinnervation. 
d Aktivi tätsmuster im M . extensor 
digitorum brevis links bei 
maximaler Willkürinnervation 
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Abb. 5. Kleine Gruppen 
atrophischer und im Querschnitt 
meist elongierter Muskelfasern 
(Pfeile) in disseminierter Verteilung 
zwischen teils großen, myopathisch 
abgerundeten und hypertrophischen 
Muskelfasern (Masson-Goldner, 
Trichrom, χ 360) 
In einer Biopsie aus dem N . suralis Ii . (E 37344 und 37346/80) 
zeigte sich eine deutliche quantitative Reduktion der markhaltigcn 
Nervenfasern mit zahlreichen floriden Markscheidenunlergängen. 
Im Elektronenmikroskop boten auch einzelne Axone degenera­
tive Veränderungen in Form einer Vermehrung axoplasmatischcr 
filamentärer Strukturen. Sowohl licht- wie elektronenmikrosko­
pisch schienen Markscheidcnverlusle und -schaden gravierender 
als die der Axone, was auf eine Demyelinisierung als den führenden 
Prozeß hindeutete. Dies wurde durch den elektronenmikroskopi-
schen Nachweis einzelner Zwiebelschalenformationen", wie sie 
als typische Folge segmenlaler Markscheidenuntergänge auftreten, 
gestützt. 
Fall 3 
Der 53jährige Metzger schildert eine seil 3 Monaten bestehende 
Schwäche der Arme, die ihm beim Heben von schweren Gegenstän­
den aufgefallen ist. Seit 1 Monat bemerkt er vor allem beim Trep­
pensteigen auch eine Schwäche in den Beinen. Aus der früheren 
Vorgeschichte sind ein Schädelbasisbruch mit Contusio cerebri 
1951, eine Lumboischialgie mit Ausstrahlung in das linke Bein 
1977 sowie eine seit 1 Jahr bekannte Psoriasis vulgaris zu erwähnen. 
In der Alkoholanamnese gibt der Patient den Konsum von 3 
Flaschen Bier täglich an. 
Bei der neurologischen Untersuchung findet sich eine proximal 
betonte mäßiggradige Parese der Arme sowie eine diskrete Schwä­
che der Hüftbeuger bds. Die Vibrationsempfindung ist an beiden 
Füßen abgeschwächt, die Lageerkennung an den Zehen unsicher. 
Als Ausdruck des anamnestisch geschilderten Bandscheibenscha­
dens besteht eine Hypästhesie und Hypalgesie im Dermatom S 
I links, der ASR ist bei sonst seitengleich lebhaften Eigenreflexen 
links nicht auslösbar. Der lumbal entnommene Liquor ist unauffäl-
Hg. 
Abb. 6a, b. Elektromyogramm bei Fall 3. a Aktivi tätsmuster im 
M . quadriceps femoris rechts bei mäßiger Willkürinnervation. b 
Aktivitätsmuster im M . extensor digitorum brevis rechts bei maxi­
maler Willkürinnervation 
Bei der internistischen Untersuchung ist die Leber konsistenz­
vermehrt 2 QF unterhalb des rechten Rippenbogens, die Milz nicht 
palpabel. 
Bei den Laborwerten imponiert das Bild einer alkoholtoxischen 
Hepatopathie mit einer Gamma-GT von 86 U/1, einer Gamma-
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Abb. 7. Verstärkte 
Kaliberschwankungen, Abrundung, 
Vermehrung der sarkolemmalen und 
zentralen Kerne als Ausdruck 
myopathischer Affektion. Rechts 
oben (Pfeile) teilweise oder komplett 
atrophische Muskelfasern mit 
restierenden leeren 
Sarkolemmschläuchen und -kernen. 
(Die Kerne sind nicht aktiviert! 
Keine Regeneratschläuche!) 
(H.E., x90) 
Globul inerhöhung in der Eiweißelektrophorese und einer Erhö­
hung von IgA und l g M in der radialen Immundiffusion. Ein oraler 
Glukose-Toleranztest liegt im oberen Normbereich, es findet sich 
das Bild einer Hyperlipidämie Typ I Ia . Die CPK ist regelrecht. 
Der Vitamin B-12- und Folatspiegel liegen bei unauffälligem Schil­
ling-Test im Normbereich. Ein T 3 - und T 4-Test sind unauffällig. 
Elektromyogramm (Abb. 6). M . deltoideus re., M . biceps brachii 
re., M . quadriceps femoris bds.: keine pathologische Spontanakti­
vität; bei Willkürinnervation vorzeitige Rekrutierungeines Interfe-
renzmusters mit teils unauffälligen, teils verkürzten, vermehrt poly­
phasischen und niederamplitudigen Muskelaktionspotentialen. 
M . opponens pollicis re.: keine pathologische Spontanakt ivi tä t ; 
bei maximaler Willkürinnervation Interferenzmuster mit teils un­
auffälligen, teils verbreiterten und vermehrt polyphasischen 
Muskelaktionspotentialen mit vermehrter Amplitude. M . tibialis 
ant. I i . , Μ. extensor digitorum brevis re.: keine pathologische Spon­
tanakt ivi tä t ; bei maximaler Willkürinnervation Interferenz- bis 
Übergangsmuster mit wenigen unauffälligen, meist verbreiterten, 
ampl i tudenerhöhten und vermehrt polyphasischen Muskelaktions­
potentialen. 
Elektroneurogramm. N . medianus re.: motorische N L G 47,1, sensi­
ble 45,5 m/s. N . peronaeus re.: motorische N L G 36,5 m/s. 
Verlauf. Bei einer Kontrolle nach 2 Monaten fand sich sowohl 
in der proximalen als auch in der distalen Beinmuskulatur elektro-
myographisch keine wesentliche Änderung. Der Wert für die Ner-
venleitgeschwindigkeit des N . peronaeus rechts hatte sich mit 
42,7 m/s leicht gebessert. Eine Alkoholkarenz war in der Zwischen­
zeit nicht erfolgt. Änderungen des subjektiven Befindens oder des 
neurologischen Befundes hatten sich nicht ergeben. 
Histologischer Befund. In einer Muskelbiopsie aus dem M . biceps 
brachii I i . (Abb . 7) (E. 42639-40/80, Institut für Neuropathologie 
der Universität Heidelberg) neigen die Muskelfaserquerschnitte zur 
Abrundung; zudem sieht man zahlreiche, häufig zu mehreren in 
einem Querschnitt liegende, zentrale Kerne. Das Muskelfaserkali­
ber schwankt leicht über die Norm hinaus verstärkt. Die Sarko-
lemmkerne sind erheblich vermehrt und bilden im Längsschnitt 
Reihen, wiewohl auch die zentralen Kerne immer kurze Reihen 
bilden. Akute Muskelfasernekrosen, vakuoläre Degeneration, Ab­
raumphänomene und Regenerate sind nicht nachzuweisen. Das 
endomyseale Bindegewebe scheint nicht oder höchstens gering ver­
mehrt. Gruppierte Muskelfaseratrophien sind nicht zu erkennen. 
Targetfasern gelangen nicht zur Darstellung. Zellige Infiltrate sind 
nirgends nachzuweisen. In den Längsschnitten ist die typische 
Querstreifung der Skelettmuskulatur meist leidlich gut erhalten, 
zum Teil aber auch sehr undeutlich. 
Diskussion 
Aufgrund der anamnestischen Angaben und der k l i ­
nischen sowie elektromyographischen und biop­
tischen Befunde war in unseren Fällen jeweils die Dia­
gnose einer Kombination von chronischer Myopathie 
mit über Monate sich entwickelnden proximalen Pa­
resen und einer Neuropathie bei Alkoholismus zu stel­
len. Hierbei sind nach Art und Ausprägung der jewei­
ligen diagnostischen Parameter Unterschiede zwi­
schen den 3 Fällen festzustellen: Fall 1 bietet neben 
einer diskreten distalen Polyneuropathie proximal in 
E M G und Biopsie das Bild einer chronischen intersti­
tiellen Herdmyositis. Fall 2 zeigt eine ausgeprägte flo-
ride Polyneuropathie mit mäßiger proximaler Myopa­
thie, bei der allein nach dem bioptischen Befund nicht 
zu entscheiden wäre, ob es sich um eine eigenständige 
primäre Myopathie oder um eine - sekundäre - sog. 
Begleitmyopathie bei inzipienter neurogener Muskel­
atrophie handelt. Wegen des Fehlens histochemischer 
Befunde kann eine unspezifische Typ II-Faseratro-
phie als Ursache der kleinherdig-gruppierten Muskel­
faseratrophie nicht sicher ausgeschlossen werden. 
Auch mit histochemischen Methoden ist diese Ent­
scheidung nicht leicht, denn eine sichere Differenzie­
rung ist nur möglich mit Hilfe des schwierig zu füh­
renden Nachweises der Typ III-Fasern von Coers und 
Telerman-Toppet [2, 47]. Im E M G stehen auf jeden 
Fall Zeichen einer Myopathie im Vordergrund, so 
daß man zumindest danach eine eigenständige Myo­
pathie annehmen möchte, wie immer man die grup­
pierten Faseratrophien auch einstufen mag. 
Der Fall 3 schließlich bietet sowohl bioptisch, wie 
auch elektromyographisch proximal eine primäre 
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Myopathie, die mit einer auch elektroneurographisch 
nachgewiesenen, rein distalen Polyneuropathie verge­
sellschaftet ist. 
Die besonderen Probleme hinsichtlich Diagnostik, 
Ätiologie und Klinik bei der Kombination von Myo­
pathie und Polyneuropathie sollen im folgenden im 
Zusammenhang mit der bisherigen Literatur zu die­
sem Thema besprochen werden. 
Probleme bei der Diagnostik 
einer Neurom yopathie'' 
Der Nachweis einer Kombination von myopathischen 
und neuropathischen Veränderungen beim gleichen 
Patienten bereitet auch mit den heute zur Verfügung 
stehenden diagnostischen Hilfsmitteln Schwierigkei­
ten. Hopfund Ludin [19] betonen, daß die Diagnose 
einer Neuromyopathie nur auf Klinik, Elektromyo­
gramm und Muskelbiopsie aufgebaut werden könne. 
Entsteht bei der elektromyographischen Untersu­
chung eines Muskels der Verdacht auf das Vorliegen 
beider Komponenten - finden sich also bei generell 
vermehrter Polyphasie neben verbreiterten und hohen 
auch verkürzte und niederamplitudige Muskelaktions­
potentiale - so wird zunächst der dominierende Fak­
tor für die Diagnosestellung heranzuziehen sein [18]; 
bedacht werden muß das Auftreten der häufigen sog. 
Begleitmyopathie [26] bei primär neurogenen Prozes­
sen ebenso wie ein Befall der peripheren intramusku­
lären Nervenäste bei myositischen Prozessen im Sinne 
der sog. Neuromyositis [42]. Auch der histologische 
Befund einer Muskelbiopsie ist in solchen Fällen 
häufig nicht eindeutig und ermöglicht keine sichere 
Entscheidung zwischen Neuro- und Myopathie [7]. 
Während somit bei Kombination von Neuro- und 
Myopathie im gleichen Muskel auch durch E M G und 
Biopsie oft nicht zu entscheiden ist, welcher Prozeß 
führt, ist die diagnostische Einordnung in jenen Fäl­
len, bei denen eine proximale Myopathie mit einer 
distalen Neuropathie vergesellschaftet ist, weniger 
problematisch; hier ist jeweils - zumindest in einigen 
Muskeln - ein eindeutiger elektromyographischer Be­
fund zu erwarten, der durch die histologische Unter­
suchung von Muskel- und Nervengewebe sowie durch 
das Elektroneurogramm zu erhärten ist. Außer beim 
Alkoholismus wurden entsprechende Mischbilder bis­
her für die Hyperthyreose [23], die Hypothyreose [29] 
sowie das paraneoplastische Syndrom [1, 3, 4, 27, 
45] beschrieben; zu erwarten wären sie für weitere 
metabolische Störungen wie Urämie und Diabetes 
mellitus. 
Häufigkeit von alkoholischer Myopathie 
und Neuropathie 
Im Rahmen einer akuten alkoholischen Myopathie 
fanden Hed et al. [17] in 3 von 12 Fällen, Perkoff 
et al. [34] in 1 von 21 Fällen eine zusätzliche Neuropa­
thie. Bei ihren insgesamt 24 Patienten mit chronischer 
Myopathie beschriebenen Ekbom et al. [8], Müller 
et al. [28], Serratrice et al. [44], Lynch [24] und O'Brien 
und Goldstraw [30] in keinem Fall eine Neuropathie. 
Hierzu ist anzumerken, daß meist keine neurogra-
phischen Untersuchungen durchgeführt wurden [8, 
24, 44]. In den 3 Fällen von Müller et al. [28] wurden 
Nervenleitgeschwindigkeiten bestimmt, die in 2 Fällen 
unauffällig, in einem (Fall 1) grenzwertig waren; 
ebenfalls im Grenzbereich lagen die Werte bei dem 
Patienten von O'Brien und Goldstraw [30]. Rossouw 
et al. [36] fanden bei 4 auch elektroneurographisch 
untersuchten Patienten mit myopathischen Verände­
rungen in 2 Fällen eine zusätzliche Verlangsamung 
der Nervenleitgeschwindigkeit im Sinne einer Poly­
neuropathie. Mancall [25] führt aus, daß bei den mei­
sten seiner 10 Patienten mit proximaler Myopathie 
eine zusätzliche distale Polyneuropathie vorgelegen 
habe; genauere Angaben hierzu werden aber nicht 
gemacht. Bei den 10 Fällen mit chronischer Myopa­
thie von Perkoff et al. [33] ist aufgrund der klinischen 
Angaben sensibler Störungen (Fall 5 und 11), des 
Resultates der Muskelbiopsie (Fall 3) und der Ver­
minderung der Nervenleitgeschwindigkeit im Neuro-
gramm (Fall 9) viermal eine Kombination mit distaler 
Neuropathie anzunehmen; nur ein weiterer Patient 
(Fall 12) wurde neurographisch untersucht und bot 
normale Werte. Zusammenfassend ist somit festzu­
stellen, daß die Aussagen der Autoren über eine mög­
liche Kombination der chronischen Myopathie mit 
einer Neuropathie bei Alkoholismus uneinheitlich 
sind. In vielen bisher mitgeteilten Fällen wurden aber 
keine gezielten neurophysiologischen Untersuchun­
gen im Hinblick auf das mögliche Vorliegen cincr 
zusätzlichen Neuropathie durchgeführt; erfolgte dies, 
so fand sich in etwa der Hälfte der Fälle eine distale 
Polyneuropathie mit der Myopathie vergesellschaftet. 
Noch schwieriger zu beurteilen sind die Verhältnisse 
bei der sog. subklinischen alkoholischen Myopathie. 
Hierbei handelt es sich um Alkoholiker, die bei Reihen­
untersuchungen einen diskreten Befund im E M G auf­
wiesen, der als subklinische Myopathie gedeutet 
wurde. Da hierbei ein hohes Maß an diagnostischer 
Unsicherheit besteht, nahm Oh [31] in seine Übersicht 
über die alkoholische Myopathie diese Fälle nicht 
auf. Worden [48] beschrieb bei 191 untersuchten A l ­
koholikern mit 3 1 % einen sehr hohen Anteil von Pa­
tienten, die eine Kombination von myopathischen 
und neuropathischen Veränderungen aufwiesen. Stahl 
et al. [46] untersuchten 43 neurologisch unauffällige 
Alkoholiker elektrophysiologisch. Sie fanden in der 
Hälfte der untersuchten Muskeln Abweichungen, teils 
im Sinne eines ,,myopathischen", teils im Sinne eines 
„neuropathischen" Syndroms. Angaben über eine 
Kombination der Veränderungen bei gleichen Pro­
banden wurden nicht gemacht; 3 von 14 Patienten 
mit erniedrigten Nervenleitgeschwindigkeiten wiesen 
eine verkürzte Potentialdauer auf, was evtl. als Hin­
weis auf eine entsprechende Kombination gedeutet 
werden könnte. Faris et al. [12] beschrieben bei 7 
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von 24 untersuchten Alkoholikern eine Kombination 
von Neuropathie und subklinischer Myopathie, 
äußerten aber selbst in einer späteren Arbeit [11] 
Zweifel am Konzept der subklinischen alkoholischen 
Myopathie, da die entsprechenden Muskeln bioptisch 
ein Bild boten, das eher zu einer neurogenen Störung 
paßte. 
Pathogenese der alkoholischen Myopathie 
Während gerade die Arbeiten über subklinische Ma­
nifestationen immer wieder generelle Zweifel am Vor­
kommen einer primären chronischen Myopathie 
weckten [11, 36], belegt inzwischen doch eine ganze 
Reihe von Fällen eindeutig das Bestehen eines ent­
sprechenden Krankheitsbildes. Rubin [38] verweist in 
einer kürzlich erschienenen Arbeit auf das häufige 
Auftreten einer Kardiomyopathie beim Alkoholismus 
und nimmt gleichartige alkoholinduzierte muskuläre 
Störungen bei der Myopathie des Herzmuskels und 
der Extremitätenmuskeln an. Oh [31] fand in seiner 
Zusammenstellung von 44 verifizierten Fällen akuter 
und chronischer Myopathie nur in einem Fall [9] eine 
Kombination mit einer Kardiomyopathie. Später 
wurde eine entsprechende Kombination, die die An­
sicht Rubins stützen würde, noch zweimal mitgeteilt 
[37, 43]. In unserem Fall 2 fanden sich Hinweise auf 
das zusätzliche Vorliegen einer Kardiomyopathie. Zur 
Erklärung der Entstehung der alkoholischen Myopa­
thie wurden verschiedene Hypothesen herangezogen 
[24]: am wahrscheinlichsten sind entweder das Vorlie­
gen eines toxischen Faktors, der auf die Muskelzell­
membran oder die Mitochondrien einwirkt, oder eine 
primäre Störung des Wasser- und Elektrolythaushal­
tes mit resultierendem intrazellulären Ödem im Rah­
men der in fast allen Fällen gleichzeitig vorhandenen 
Leberschädigung; nach den Befunden von Perkoff et 
al. [34], die gewisse Ähnlichkeiten mit dem Mc Ardle-
Syndrom fanden, wird auch eine Verminderung der 
glykolytischen Enzyme durch Alkohol oder Alkohol-
metaboliten diskutiert; als weniger wahrscheinlich 
gelten ein Vitamin Ε-Mangel oder eine chronische 
Ischämie der Skelettmuskeln als mögliche Ursache 
der alkoholischen Myopathie. In einer sehr eingehen­
den pathologisch-anatomischen Studie über die Aus­
wirkungen des Alkohols am Muskel fanden Rubin 
et al. [39] eine Schädigung beider für die Muskelkon­
traktion wichtigen Zellelemente, nämlich des sarko-
plasmatischen Retikulums sowie des Actomyosin-
Kompiexes. Schließlich dürfen die erheblichen Stö­
rungen des intermediären Stoffwechsels und der im­
munologischen Abwehrsituation bei chronischen A l ­
koholikern mit Hepatopathie als ätio-pathogenetische 
Sekundärfaktoren nicht außer acht gelassen werden, 
so daß das klinische und pathologisch-anatomische 
Schädigungsbild an Muskel und Nerv im fortgeschrit­
tenen Stadium sicher viel häufiger ein multifaktoriel­
ler Bilanzeffekt als Ausdruck eines einzelnen pathoge­
netischen Faktors, d.h. der unmittelbaren Alkoholto-
xizität, ist. So mag die chronische interstitielle Herd-
myositis bei unserem Fall 1 eher Folge immunolo­
gischer Störungen als Effekt direkten Eingriffs des 
Alkohols in den Metabolismus der Muskelzellen sein. 
Klinische Befunde 
Ganz überwiegend werden proximale oder zumindest 
proximal betonte Paresen bei der chronischen alkoho­
lischen Myopathie gesehen, die mit einer erheblichen 
Muskelatrophie vergesellschaftet sein können, wie sie 
auch unser Fall 2 in ausgeprägtem Maß bot. Nur 
selten ([33], Fall 6) ist die Schultergürtelmuskulatur 
mehr betroffen als der Beckengürtel, meist sind die 
Ausfälle proportional verteilt wie bei unserem Fall 
3, gelegentlich ([8], Fall 5 und 8 [27], Fall 1 und 
2 [33], Fall 3, 11 und 12) auch beinbetont wie in 
unseren Fällen 1 und 2. Die Anamnesedauer erstreckt 
sich auf Wochen bis Monate, während die akuten 
Formen aufgrund ihrer massiven Beschwerden meist 
innerhalb der ersten Tage nach Auftreten der Störun­
gen in stationäre Behandlung kommen. Die Prognose 
der Lähmungserscheinungen gilt bei strikter Einhal­
tung einer Alkoholkarenz als günstig. Nach Reduk­
tion des Alkoholkonsums sahen wir dementsprechend 
in den Fällen 1 und 2 eine Besserung. Die begleitende 
Neuropathie manifestiert sich vor allem durch sensi­
ble Reizerscheinungen sowie sensible Ausfälle, oft 
aber nur in diskreter Form wie bei unseren Fällen 
1 und 3. In vielen Literaturfällen mit Myopathie feh­
len genaue Angaben zur Anamnese sowie zum neuro­
logischen Befund, so daß eine hohe Dunkelziffer hin­
sichtlich bereits klinisch nachweisbarer leichterer be­
gleitender alkoholischer Polyneuropathien vorliegen 
dürfte. Auf der anderen Seite erfolgen sicherlich bei 
vielen Patienten mit ausgeprägter alkoholischer Poly­
neuropathie keine elektromyographischen und histo-
pathologischen Untersuchungen in der proximalen 
Muskulatur, so daß leichtere Myopathien nicht dia­
gnostiziert werden. Allein aufgrund der histologischen 
Befunde ist es - vor allem beim Fehlen histoche-
mischer Untersuchungen - in solchen Fällen wie unse­
rem Fall 2 sicher nicht möglich, zwischen einer zusätz­
lichen primären Myopathie und einer sog. Begleit-
myopathie bei primär neurogener Störung zu differen­
zieren. Eine gewisse Entscheidungskraft könnte hier­
bei dem E M G zukommen: das Fehlen „neurogenen 
Umbaues4' in der proximalen Muskulatur beim Vor­
liegen von Paresen und evtl. Atrophien wie in unserem 
Fall 2 spricht wohl doch eher für eine primäre Myopa­
thie. 
Klinisch-chemisch weisen die Patienten mit chro­
nischer alkoholischer Myopathie aufgrund der be­
gleitenden Leberschädigung wie unsere Fälle in der 
Regel eine deutliche Erhöhung der Leberenzyme 
(Gamma-GT, GOT, GPT) im Serum auf [8, 33]; dage­
gen wird eine Erhöhung der CPK, die bei der akuten 
Myopathie in ausgeprägtem M a ß anzutreffen ist, nur 
bei wenigen Fällen beschrieben ([30, 33], Fall 3, 4, 
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9 und 10); öfters finden sich wie bei uns unauffällige 
CPK-Werte ([33], Fall 5-8, 11, 12, [28], Fall 1, 3). 
Elektrophysiologische Befunde 
Eine Klärung bei klinischem Verdacht auf das zusätz­
liche Vorliegen einer Neuropathie gelingt oft mit Hilfe 
der Neurographie. Es wurde bereits auf Befunde von 
Patienten hingewiesen, bei denen eine entsprechende 
Untersuchung erfolgte; wichtig in Fällen wie unserem 
Fall 1 und Fall 1 von Müller et al. [28], die grenzwer­
tige Nervenleitgeschwindigkeiten und somit allenfalls 
eine leichte Polyneuropathie aufweisen, ist die zusätz­
liche Untersuchung der distalen Extremitätenmus­
keln; diese zeigt beim Vorliegen einer überwiegend 
axonalen Polyneuropathie dann eine neurogene 
Schädigung wie in unserem Fall 1. In den proximalen 
Muskeln lagen bei unseren Patienten die typischen 
elektromyographischen Kriterien einer Myopathie 
vor - vorzeitige Rekrutierung eines Interferenzmu­
sters bei Willkürinnervation mit kleinen, kurzen, ver­
mehrt polyphasischen Muskelaktionspotentialen. 
Entsprechende Befunde wurden auch bei den meisten 
elektromyographisch untersuchten Patienten mit 
einer chronischen Myopathie erhoben. Lediglich Fall 
8 von Perkoff et al. [33] bot bei pathologischem Biop-
siebefund ein unauffälliges E M G ; dies liegt mögli­
cherweise daran, daß zu wenige Stellen in der Musku­
latur sondiert wurden. Für eine später histologisch 
bestätigte entzündliche Komponente der Muskelschä­
digung sprach in unserem Fall 1 das Vorkommen 
pathologischer Spontanaktivität in Form von Fibri l-
lationspotentialen und positiven scharfen Wellen. 
Entsprechende Befunde konnten von Perkoff et al. 
[33] in 3 Fällen (Fall 3, 6, 10) erhoben werden. M i t 
43% fand Worden [48] einen ganz erstaunlich hohen 
Anteil von Fibrillationen und positiven scharfen Wel­
len bei seiner Reihenuntersuchung. Demnach ist an­
zunehmen, daß dieser zunächst überraschende Befund 
im Rahmen der subakut bis chronisch verlaufenden 
Myopathie gar nicht so selten, möglicherweise sogar 
recht charakteristisch ist. Bedacht werden muß dabei 
natürlich, daß derartige Spontanaktivität auch im 
Rahmen einer floriden Polyneuropathie wie bei unse­
rem Fall 2 gefunden werden kann; nur ist sie dann 
ausschließlich in den distalen Muskeln anzutreffen 
oder zumindest distal betont. Interessant ist, daß bei 
einer Kontrolluntersuchung nach Reduktion des A l ­
koholkonsums bei unserem Patienten mit chronischer 
interstitieller Myositis keine pathologische Spontan­
aktivität mehr nachzuweisen war. Dies dürfte als pro­
gnostisch günstiges Zeichen zu werten sein, in dem 
Sinne, daß ein florider Zelluntergang nicht mehr vor­
liegt. Dementsprechend bot unser Patient bei Kon­
trolle ja auch klinisch eine Besserung. 
Folgerungen für die Praxis 
Zusammenfassend ist festzustellen, daß beim Nach­
weis von proximalen Paresen oder Muskelatrophien 
beim Alkoholiker auch dann an eine Myopathie zu 
denken ist, wenn sensible Reiz- oder Ausfallerschei­
nungen vorliegen und elektromyographisch und -neu-
rographisch eine Neuropathie nachzuweisen ist. Die 
Diagnose einer Kombination von Neuro- und Myo­
pathie ist mit den heute zur Verfügung stehenden 
elektrophysiologischen und histologischen diagno­
stischen Hilfsmitteln in den meisten Fällen möglich. 
Nachdem in mehreren Reihenuntersuchungen eine 
hohe Zahl „subklinischer" alkoholischer Myopathien 
gefunden wurde, ist zu fragen, ob die proximale Myo­
pathie im Rahmen des Alkoholismus nicht eine we­
sentlich häufigere Komplikation darstellt, als bisher 
angenommen wurde. Die entsprechende Diagnose­
stellung ist für die Beurteilung der Prognose durchaus 
von Belang; nach den Angaben in der Literatur [28, 
31] scheint es, daß bei Alkoholkarenz die Myopathie 
eine raschere und weitgehendere Besserungstendenz 
zeigt als die Neuropathie. 
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